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Objetivo docente:

Saber identificar y diferenciar cada una de las causas de
la leucocoria en el paciente pediatrico facilitara llevar a

cabo un adecuado diagnhostico y manejo precoz de las
mismas, fundamentalmente teniendo en cuenta el mal

pronostico de algunas de ellas.
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Revision del tema:

La leucocoria (“pupila blanca”) es la ausencia del reflejo
pupilar normal del ojo producida por la interrupcion al
paso de la luz en cualquier segmento del globo ocular.
Existen multiples causas productoras de la misma, tanto
congénitas como adquiridas, siendo la mas frecuente en
pediatria el retinoblastoma. Para el diagnhostico
diferencial de cada una de ellas sera necesario estar
familiarizado con las imagenes obtenidas de TC vy
fundamentalmente de RM, acompanado de la historia

clinica.
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RETINOBLASTOMA

Es el tumor intraocular maligno mas frecuente en la edad pediatrica y principal causa de
leucocoria en los ninos, (representa un 60%).
No obstante, es un tumor poco comun (1% de los casos).

Edad de presentacidon mas frecuente entre los

Origen: en las células neuroectodérmicas inmaduras que forman receptores en la retina.
Asociado a la mutacion del locus 13q14.

Dos tipos de retinoblastoma:
-esporadico: 55-60%
-hereditario: 40-45%, aparece a una edad mas temprana.

La mayoria de los retinoblastomas se presentan de forma unilateral.

Retinoblastoma trilateral o cuadrilatero: cuando se encuentran afectados 3 areas (globos
oculares y tumor de linea media) 0 4 (globos oculares y 2 en linea media), respectivamente.

Patron de crecimiento:
-endofitico (hacia el vitreo asociando siembra vitrea)
-exofitico (hacia el espacio subretiniano, asociando desprendimiento de retina o invasion
coroidea o escleral)
- mixto: mas frecuente.

Patrones de invasion:
-diseminacion directa a la orbita y estructuras adyacentes

-diseminacion leptomeningea a través del nervio optico
-diseminacion hematogena
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Diagnostico:
*Ecografia: se objetiva una masa unica o multiple, hiperecogénica, con sombra acustica
posterior variable segun la presencia de calcificaciones. Puede mostrarse heterogénea si

presenta contenido necrotico 6 hemorragico.
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~ Ecografia ocular: Se observa una masa solida,

- 3 ? —~ heterogénea (flecha azul) con focos
% {. hiperecogénicos sugestivos de calcificaciones
\ ).- 4 (estrella naranja), en el margen nasal de la

: camara posterior, compatible con
retinoblastoma.
Asocia desprendimiento de retina.

*TC: prueba con alta sensibilidad y especificidad para detectar calcificaciones. Se presenta
como una masa hiperdensa respecto al cuerpo vitreo, con calcificaciones y realce moderado
tras la administracion de contraste intravenoso (i.v).

TC craneal sin contraste i.v: En el globo ocular
derecho, en su polo posterior y en
localizacion central , se identifica una imagen
nodular moderadamente hiperdensa con
calcificaciones (flecha azul). Asocia
desprendimiento de retina (estrella naranja).
Los hallazgos son compatibles con
retinoblastoma con crecimiento endofitico.
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*RM: se objetiva una masa hiperintensa en secuencias T1 e hipointensa en secuencias T2
respecto al humor vitreo. Restringe en las secuencias de difusion y realza tras la

administracion de contraste intravenoso.

Se observa en el ojo derecho una masa de
localizacion nasal, hiperintensa en secuencia
T1 (imagen A), hipointensa en secuencia T2

(imagen B) que realza tras el contraste (imagen

C), compatible con retinoblastoma unilatateral

(flecha azul). Asocia desprendimiento de

retina (estrella naranja).

El diagnodstico diferencial del retinoblastoma incluye tanto lesiones de etiologia no
neoplasica, (las dos mas frecuente que lo imitan son la enfermedad de Coats v la
persistencia de |la vasculatura fetal (ayuda valorar la presencia de calcificacion)), como

causas neoplasicas.
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HAMARTOMA ASTROCITICO

Malformacidon benigna que se origina en la capa de fibras nerviosas de la retina .
Se asocia a (50%) de los cuales el 25% son bilaterales o se asocian a

No progresa y no requiere tratamiento (DD retinoblastoma).

Diagnostico:
-Masas unicas o multiples en la retina que pueden estar o no calcificadas
-Ausencia de necrosis y hemorragia!
-No crecen significativamente hacia el humor vitreo
-Se limitan a la retina sensorial o disco 6ptico
-La hemorragia vitrea es una rara complicacion y obliga a descartar afectacion sistémica.

Imagen de RM en secuencia T2:
Se visualiza en la regién posterior del globo
ocular un discreto engrosamiento de la retina.
Fuente: L.Salazar-Quinonez et-al.- 2019.
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TOXOCARIASIS OCULAR

Ocurre mas frecuentemente en
Unilateral
Clinica: ojo rojo , dolor orbitario, fotofobia, sintomas sistémicos.

Diagnaostico:
-Los globos oculares muestran un tamano normal.
-Ausencia de calcificaciones.
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*TC: se puede visualizar como un engrosamiento uvoescleral focal y una masa vitrea (

correspondiente a la reaccion granulomatosa)

Imagen de TC de craneo sin (A) y
con contraste i.v(B): Se observa
ocupando casi la totalidad del
globo ocular izquierdo una masa,
hiperdensa, uniforme, (imagen A)
gue no realza tras la
administracion del contraste
(imagen B). Fuente: Edwards MG,
Pordell et al.- 1985

*RM: el granuloma se presenta generalmente como una masa hiperintensa en secuencias T2

e isointensa en secuencias T1, que realza tras la administracion del contraste i.v. Puede

mostrarse en ocasiones hipointensa en secuencias T2, similar al retinoblastoma. Es posible

identificar bandas intravitreas por endoftalmitis.

Puede asociar desprendimiento de retina asociado a exudado subrretiniano, (el cual se veria

hiperintenso tanto en secuencias potenciadas en T1 como en T2).
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HEMORRAGIA VITREA

La leucocoria se produce al organizarse y coagularse la sangre de la camara vitrea.

Diagnostico:

*Ecografia: se puede presentar en forma de aumento de ecogenicidad del vitreo, ecos mal
definidos o coagulos hipoecogénicos moviles, 6 pseudomembranas ecogénicas.

El uso de TC y RM es preferible si se quieren descartar causas subyacentes:

*TC: se presenta en forma de hiperdensidad focal o difusa de la camara vitrea.

*RM: se visualiza una pérdida de la senal normal del humor vitreo tanto en secuencias T1
como T2. La senal varia dependiendo de la etapa de sangrado.

Imagen A: TC de craneo sin contraste i.v, se
observa hiperdensidad difusa ocupando |la
totalidad del globo ocular izquierdo.
Fuente: Brian D. Norefa-Rengifo, et al.-
2022.

Imagen B, RM secuencia T2: pérdida de la senal
normal del humor vitreo en el globo ocular
derecho, heterogéneo e hiperintenso respecto al
contralateral, normal, compatible con
hemorragia vitrea.

Imagen C, TC de craneo sin contraste i.v:
hiperdensidad focal en la regién posterior del
globo ocular izquierdo compatible con
hemorragia vitrea.
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CATARATA

Es una opacidad del cristalino que puede causar ceguera (parcial o total).
Y3 hereditarias, 7z esporadicas (traumatismo, corticoides, exposicion a radiacion).

Diagnostico:
*Ecografia: se identifica mayor espesor e hiperecogenicidad de la pared de la lente.
*TC y RM: se visualiza un exceso de liquido en el cristalino afecto (hipodenso en TC (<30UH
respecto al contralateral), e hiperintenso en secuencias T2 de RM).
-En las Neurofibromatosis puede mostrarse normal
-En las causas congénitas: suele asociar microftalmia, y pueden verse calcificaciones.
-No suele haber afectacion del segmento posterior del globo ocular.

Imagen A, ecografia de orbita: se observa
engrosamiento de la pared del cristalino y
aumento interno de su ecogenicidad. Hallazgos
en relacion con catarata.
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RM de orbita bilateral, Imagen B (secuencia T2)
imagen C (secuencia T1): Hipointensidad en
secuencias T1 e hiperintensidad en secuencias
T2 del cristalino, compatible con catarata
congénita ojo izquierdo.
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RM de orbita (A, secuencia T2; B
secuencia T1; C postcontraste):

Masa intraocular izquierda solida,
con areas quisticas y
calcificaciones, que realza con
contraste, compatible con
retinoblastoma. (flecha azul)

A ambos lados de |la tumoracion se
aprecian alteraciones de la
intensidad de senal sugestivas de
hemorragia en fase subaguda, con

morfologia compatible con
desprendimiento de retina.
(estrella naranja).

Entre la masa y la pared posterior
del cristalino, alteracion de senal
del vitreo, sin realce de contraste,
sugestiva de hemorragia vitrea
cronica. (estrella rosa).

Alteracion de la intensidad de senal
del cristalino en relacion con
catarata.(flecha amarilla).
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ENFERMEDAD DE COATS

32 causa mas frecuente de leucocoria.

También denominada “Retinopatia exudativa”
Se trata de un defecto en las células endoteliales de |la barrera hemato-retiniana que

provoca debilidad de la pared de los vasos— aneurismas, telangiectasias, ...—
evolucionando a desprendimiento de retina secundario.

Unilateral 80-90%
Edad pico de presentacion entre los 6-8 anos.

+ frecuente varones.

Diagnostico diferencial con el retinoblastoma:

-Unilateral

-Tamafno del_ojo afecto de menor volumen respecto al contralateral (+ pequeno

que en el retinoblastoma pero sin microftalmia).

-Fases iniciales: imagen normal o discreto engrosamiento retiniano en RM.

-Estadios avanzados puede mostrar exudado subretiniano:

hiperdenso en TC.
ligeramente hiperintenso en secuencias T1 e hipointenso en

T2 respecto liquido ocular (debido alto contenido proteico).

-Realce lineal periférico asociado al desprendimiento de retina tras Ia
administracion del contraste.

-Ausencia de calcificaciones y ausencia de masa que realce con contraste.
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RM de orbitas (A secFIEST;, B T1; C T1+Contraste:
Macroquiste intrarretiniano hipointenso en secuencia
T1 sin realce post contraste en paciente con
diagnostico histolégico de enfermedad de Coats.
Fuente: Jansen RW, et al.- 2020.

RM de orbitas (A secFIESTA; B T1; C T1+Contraste: Nodulos
subfoveales que realzan con contraste, identificados
exclusivamente en la enfermedad de Coats. Fuente: Jansen

RW,et al.- 2020.
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PERSISTENCIA DE LA VASCULATURA FETAL (PVF)

Malformacion congénita rara.

Inadecuado desarrollo del vitreo primario embrionario que persiste y prolifera.
Se manifiesta desde el nacimiento y en los primeros dias.

Generalmente es unilateral pero puede ser bilateral.

Clinicamente: microftalmia y leucocoria.

Diagnostico:
-No asocia calcificaciones.
-Tejido fibroso retrolental que se extiende posteriormente a través del canal hialoides.
-Puede tener distintas formas pero es habitual la forma triangular.
-Realce homogéneo tras la administracion del contraste.
*TC: tejido de partes blandas ligeramente hiperdenso.
*RM: el tejido se muestra isointenso en secuencias T1, hipointenso en secuencias T2.

RM de orbita (A, secuencia T2; B T1), se visualiza intensidad
de senal de tejidos blandos indistinguible del borde
posterior del cristalino (flecha azul), ligeramente denso en
TC (imagen C), asociado a hiperintensidad de senal en las
secuencias potenciadas en T1 y T2 correspondiente con
hemorragia subretiniana (flecha amarilla). Hallazgos
compatibles con persistencia de vitreo primario persistente
hiperplasico.

Se observa una estructura lineal fina que se extiende desde
la cabeza del nervio optico hasta la superficie posterior del
cristalino compatible con arteria hialoidea persistente
(estrella naranja).
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RETINOPATIA DEL PREMATURO

Alteracion en el desarrollo vascular proliferativo que ocurre en la retina del prematuro.
Puede evolucionar a ceguera/desprendimiento de retina— esta Ultima causante de
leucocoria.

Prematuros sometidos a soporte ventilatorio prolongado.

Bilateral y asimétrica.

Diagnostico:

-Disminucion de tamano de ambos globos oculares.

*TC: se observa hiperdensidad en ambos globos oculares.

*RM: hiperintensidad tanto en secuencias ponderadas en T1 como T2 debido a hemorragia
subretiniana cronica.

-Calcificaciones pocos comunes pero se pueden ver en etapas que involucran cristalino,
coroides y tejido retrolental.

-Se pueden observar hallazgos asociados a leucomalacia periventricular en el cerebro vy
sugerir el diagnostico.

RM de orbitas (A ponderada en T2, B en T1): globos oculares
ligeramentes disminuidos de tamano para la edad del
paciente. Alteraciones morfologicas bilaterales acordes con
desprendimiento retiniano. En el lado derecho existe
hiperintensidad subretiniana en T1 que puede obedecer a
sangrado (estrella naranja).. En ambos casos se identifican
imagenes de aspecto mas o menos triangular en la region de
la papila y retrolental en el lado izquierdo (flecha azul). No
realzaron tras administrar contraste.

Los hallazgos referidos sugieren en un nino prematuro

retinopatia de la prematuridad en estadio avanzado.

’
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COLOBOMA POSTERIOR

Defecto congénito producido por falta de cierre de la fisura coroidea, provocando una
interrupcion de la capa coroidea entre retina y esclera.

Localizacion + comun en el segmento anterior involucrando al iris.
El del segmento posterior, menos comun, es el que causa leucocoria.
Uni o bilateral.

Edad de presentacion: 9 meses.
Puede ser independiente o asociado a sindromes (ejemplo CHARGE).

Diagnostico:

-Globo ocular mas pequeno en asociacion con un defecto en la pared, con hernia vitrea a
través del defecto.

-Quiste retrobulbar.

-Cuando involucra el disco optico, se ve un espacio que contiene liquido que se proyecta

hacia el aspecto proximal del nervio Optico

Imagen A, RM de craneo sin contraste i.v,
secuencia T2: Pequena excavacion en la
pared posterior del globo ocular izquierdo,
ocupando el margen inferomedial, con
leve herniacion del humor vitreo en
relacion con el diagnostico referido de
coloboma coriorretiniano.

Imagen B, RM de craneo sin contraste i.v:
Coloboma posterior, asociado a alteraciones en
la morfologia del cristalino. y sighos de falta de

\ J -
%
2 l J ' anclaje de la retina temporal posterior como
“\ : .
5 m ‘ K‘V

/ secuela de un desprendimiento de retina previo.
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MEDULOEPITELIOMA

Neoplasia intraocular primaria poco frecuente en ninos pequenos.
Generalmente son unilaterales, y surgen en el cuerpo ciliar. Rara vez surgen en el nervio

optico o retina.
En muchos casos asocia desprendimiento de retina.

También puede contener calcificacion, lo que dificulta su diferenciacion con el
retinoblastoma. Cuando se considera cualquiera de estas dos neoplasias, reconocer |a
extension extraocular con estudios de imagenes tiene importancia pronostica y supone
informacion importante para la consideracion de protocolos de tratamiento quirurgico vy

adyuvante.

-La mortalidad es rara y generalmente se asocia a los que presentan extension extraocular.

Diagnostico:

*Ecografia: colecciones quisticas de liquido de aspecto vitreo. El tipo teratoideo puede
mostrar calcificaciones. Generalmente son masas ecogénicas, de forma irregular a ovoide.

*RM: La masa es de ligera a moderadamente hiperintensa respecto al vitreo en imagenes
potenciadas en T1 e hipointensa en imagenes potenciadas en T2. Después de la
administracion de contraste intravenoso, generalmente se observa un marcado realce
homogéneo, aunque los componentes quisticos prominentes pueden producir una apariencia

heterogénea.


https://pubs.rsna.org/doi/10.1148/rg.274075014?url_ver=Z39.88-2003&rfr_id=ori%3Arid%3Acrossref.org&rfr_dat=cr_pub++0pubmed#R80
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*TC: masas densas e irregulares generalmente en la region del cuerpo ciliar, aunque pueden
surgir en la retina. Pueden mostrar calcificaciones distroficas en el segmento compuesto por
cartilago hialino presente en el 30% de los meduloepiteliomas teratoideos. Tras la
administracion del contraste el realce varia de moderado a marcado.

z ‘ls\\

Y‘J

TC de cara con contraste i.v: se observa
una lesion intraocular izquierda, en
region inferonasal del globo ocular,
bien delimitada, heterogénea, que

muestra realce con el contraste.
Fuente: Ghanem RC,et al.-2004.
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RESUMEN DEL DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

La entidad mas importante en el diagnostico diferencial es el retinoblastoma, tanto por ser |la
causa mas frecuente de leucocoria como por su mal prondstico visual y supervivencia.

Es importante la valoracion, junto con elementos clinicos, de hallazgos en la imagen como
son:

-> el tamano ocular

-> presencia de calcificaciones

-> patron de realce del contraste

-> presencia de hemorragia

-> existencia de lesiones acompanantes

— Las lesiones bilaterales considerarlas retinoblastoma hasta que se demuestre lo contrario.
El DD por afectacion unilateral incluye otras lesiones que causan leucocoria en ninos
pequenos.
— Otro factor que ayuda a distinguir la causa mas probable: |a edad de presentacion.
— La presencia de un ojo afecto mas grande, desprendimiento de retina estrecho en forma 'V,
v siembra vitrea: primera posibilidad retinoblastoma.
— Un 0jo mas pequeno, desprendimiento de retina en forma de Y, ausencia de calcificaciones,
macroquistes intrarretinianos, realce minimo o nulo de contraste del componente sélido o /y
realce fuera de la lesidon solida (desajuste), deformacion del cuerpo ciliar y cristalino, atrofia
del nervio optico vy tallo central, casi exclusivas del pseudorretinoblastoma.

Dentro de las mismas, caracteristicas exclusivas especificas:

— La atrofia del nervio 6ptico, deformacion del cuerpo ciliar/cristalino:

— Macroquistes intrarretinianos :
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ALGORITMO DIAGNOSTICO
PACIENTE CON LEUCOCORIA:

1. ASOCIA GENERALMENTE MICROFTALMIA

a. Presenta un defecto parietal en el globo ocular con herniacion del vitreo:
COLOBOMA

b. Presenta una banda triangular en el centro de la camara vitrea que realza con
contraste: PERSISTENCIA DE LA VASCULATURA FETAL

c. Historia de prematuridad: RETINOPATIA DEL PREMATURO
d. Realce de la retina e hiperintensidad T1-2: ENFERMEDAD DE COATS

2. NO ASOCIA MICROFTALMIA'Y PRESENTA UNA MASA QUE REALZA CON EL CONTRASTE

a. Acompanada de calcificaciones:

i. asocia hallazgos compatibles con NF1/Esclerosis tuberosa: HARMATOMA
ASTROCITICO

ii. en ausencia de otros hallazgos: RETINOBLASTOMA

b. Ausencia de calcificaciones:

I. Hipointenso en T2 y con restriccion a la difusion: RETINOBLASTOMA SIN
CALCIFICACIONES

ii. Ausencia de realce y de restriccion a la difusion: TOXOCARIASIS OCULAR

EDADES DE PRESENTACION MAS COMUN

1. Persistencia de la vasculatura fetal: 0-1 ano

2. Retinopatia del prematuro: 0-6 anos

3. Retinoblastoma: 6m-5anos — + comun entre los 18 m -2 anos.
4. Enfermedad de Coats: 3-9 anos — + comun entre los 6 - 8 anos.

5. Toxocariasis ocular: 1-15 anos — + comun entre los 6 - 12 anos.
6. Coloboma: 0-15 anos — + comun entre 12-18 meses.

7. Hemorragia vitrea y Cataratas 0-15 anos.
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Conclusiones:

El uso de pruebas de imagenes de TC y RM son utiles
tanto para el diagnostico precoz, seguimiento como
control post-tratamiento de las distintas causas de

leucocoria.
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